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颌面异位囊性脑膜瘤一例
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图１　ＣＴ平扫示右侧颌面巨大肿块

（箭），广泛侵及前颅窝、右眼眶、筛窦、

颞下窝等处。　图２　蝶鞍层面示病

灶呈膨胀性多房囊状改变，囊内密度

不均之液体分层（箭）。　图３　ＭＲＩ

增强横断面示病灶呈多房囊状改变，

囊壁及囊内间隔明显强化（箭）。

图４　ＭＲＩ增强矢状面示病灶侵及前

颅窝、筛窦、鼻腔（箭）。　图５　ＭＲＩ

增强冠状面示右眼眶、前颅底、筛窦、

鼻腔、颞下窝广泛骨质破坏。囊内容

物无强化，呈不均匀低信号（箭）。

　　病例资料　患者，女，１８岁。右眼眶、额部肿块并逐渐肿大

１２年，右眼视觉、听力进行性下降４年，鼻出血１个月。体检：

右眼眶、额部突出，右侧视力、视野消失，右眼活动受限。

ＣＴ平扫：右侧颌面可见一巨大肿块，广泛侵及前颅窝、右

眼眶、筛窦、鼻腔、颞下窝，内有薄壁分隔，形成膨胀性多房囊状

改变，囊内可见密度不均之液体分层，ＣＴ值２１～４３ＨＵ，病灶

边缘可见片状钙化，其包壳不完整，未见骨膜反应及软组织肿

块。ＭＲＩＴ１ 增强：病灶呈膨胀性多房囊状改变，囊腔大小不

一，间隔厚度一致，囊壁及间隔明显强化，囊内容物无强化，呈

不均匀低信号。右眼眶、筛窦、鼻腔、颞下窝广泛骨质破坏。手

术所见：右额前、中颅底、蝶窦、筛窦、鼻腔、右上颌窦、右颞下

窝、右眼眶可见巨大肿瘤，约１２ｃｍ×１１ｃｍ×１０ｃｍ大小，肿瘤

形成薄壁骨性包壳，其内为无数分隔的多房囊性改变，囊内呈

深褐色囊液。囊壁血供极丰富。大脑右额叶、右颞前叶发育

差。病理：细胞密度高，小细胞大核，核浆比例增高，核仁明显，

无定形生长方式，局部“地图状坏死”。病理诊断：非典型脑膜

瘤。

讨论　颌面异位脑膜瘤非常罕见。异位脑膜瘤是指正常

情况下没有脑膜覆盖的组织中发生的具有脑膜瘤形态结构的

肿瘤。此瘤由 Ｗｉｎｋｌｅｒ１９０４年首先描述。其中眼眶最多见，其

次为鼻及鼻窦、耳、皮肤和口腔，恶变者极为罕见［１］。可分为继

发性和原发性两大类。继发性异位脑膜瘤即继发于颅内脑膜

瘤，位于鞍结节、矢状窦、嗅沟、蝶骨嵴等部位的脑膜瘤直接发

展而来或颅内恶性脑膜瘤转移所致。而原发性异位脑膜瘤的

发生学，目前存有争议。有学者认为在胚胎发育过程中，蛛网

膜绒毛和蛛网膜粒可嵌于眶骨膜异位于颅外，是发生原发性异
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位脑膜瘤的组织来源。也有学者认为颅外脑膜瘤的发生可能

与神经周细胞有关，而迷走于颅外胚胎性融合线上的蛛网膜细

胞巢也是其中原因之一［２］。诊断异位脑膜瘤必须具备以下特

点：①发生在无明显脑膜组织的解剖部位；②不伴发颅内或椎

管内脑膜瘤；③有典型脑膜瘤的组织结构。结合临床及辅助检

查，可明确异位脑膜瘤的诊断［３］。邱前辉等统计的９例鼻腔鼻

窦异位脑膜瘤，年龄最大６８岁，最小６．５岁，平均１８．６岁。全

部患者最后均经病理确诊为沙粒体型脑膜瘤［２］。主要辅助检

查包括 Ｘ线片、ＣＴ、ＭＲＩ及血管造影术。鼻窦及头颅各种 Ｘ

线片可显示鼻窦颅骨解剖的概貌和骨破坏的程度。但Ｘ线片

有影像重叠和软组织影显示不佳等缺点；ＣＴ则显示较好，可判

断骨破坏情况及颅内有无肿瘤，ＣＴ检查肿物为混杂密度影，其

内可见不规则钙化斑，ＣＴ值４６～１９２ＨＵ之间。边界清楚，呈

膨胀性生长，病灶周围组织结构受压移位，骨壁变薄或不明显，

无骨质破坏或增生。增强扫描病灶明显强化［２］。李文良等对４

例颌面脑膜瘤作ＣＴ平扫，发现病灶呈等密度或略高密度，其中

１例增强后呈均匀强化
［４］。ＭＲＩ是评估软组织最理想的方法，

其定性、定位及显示邻近结构所受影响的作用优于ＣＴ，能清晰

显示肿瘤与血管的关系，本例未行 ＭＲＩ平扫检查，为其不足。

在Ｔ１ＷＩ上，脑膜瘤表现为等信号，少数为低信号，Ｔ２ＷＩ可见

高、等或低信号，增强后绝大部分肿瘤强化；血管造影有助于了

解肿瘤的范围、血供来源及颅前窝有无肿瘤［５］。本例具有病程

长，肿瘤巨大，侵犯颌面多个部位，呈多房囊性改变，影像表现

与颅内脑膜瘤不同等特点，实属罕见。
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　　恶性纤维组织细胞瘤是一种来源于间叶组织的恶性肿瘤，

主要由纤维细胞、组织细胞组成。主要发生在四肢、躯干深部

软组织及腹膜后区，于肺、胸壁、纵隔内等处少见，而发生在后

纵隔区，术后复发巨大肿块更是少见。

病例资料　女，患者，７８岁。半年前无明显诱因感觉胸闷

不适就诊当地医院，胸部正位片示右心缘膨隆（图１）。两个月

后病情加重，出现胸闷、气急、咳嗽，伴有进食及吞咽困难，无心

悸、头晕头痛、咯血。在当地医院再次就诊，胸部正位片示右侧

胸腔大量积液。治疗后胸部ＣＴ提示后纵隔巨大肿瘤伴胸腔积

液（图２）。全麻下行后切口后纵隔肿瘤切除术，术后病理提示

后纵隔恶性纤维组织细胞瘤（未分化高级别多形性肉瘤）。术

后胸闷、气急及进食吞咽困难症状明显好转。半月前患者再次

感胸闷气急，进食困难，再次复查胸部正位片、胸部ＣＴ及胸部

ＭＲ（图３～５）。

胸部ＣＴ：平扫时于后纵隔内见巨大囊实性占位（左右最大

径约１８ｃｍ，上下径最大约２２ｃｍ），肿块占据约１／２胸腔，其边

缘清楚，形态呈圆形分隔状，推挤心脏及腔静脉、气管、食管向

前移位；肿块内可见点状高密度钙化影。增强扫描后肿块内部

不均匀强化，边缘则可见包膜样明显强化带；肿块包绕降主动

脉，右侧胸壁及右肾中极亦见不规则强化软组织肿块。双侧胸

腔可见积液征象，双肺散在炎症。

患者目前精神差，被动体位，端坐呼吸，颈静脉充盈、怒张，

面部及全身浮肿。

实验室检查：谷草转氨酶２３Ｕ／Ｌ，总蛋白５４．６Ｕ／Ｌ（↓），

白蛋白２９．６Ｕ／Ｌ（↓），基因类肿瘤相关物质１０９．３Ｕ／ｍｌ（↑），

蛋白质类肿瘤相关物质９２．３Ｕ／ｍｌ，激素类肿瘤相关物质

６２．７３Ｕ／ｍｌ，肿瘤胚胎性相关物质９５．１３Ｕ／ｍｌ，酶类肿瘤相关

物质１２８．０３Ｕ／ｍｌ，糖类肿瘤相关物质１０１．９３Ｕ／ｍｌ，ＣＥＡ

２．５３ｎｇ／ｍｌ。其他检查指标未见特殊。

临床证实为：纵隔恶性纤维组织细胞瘤术后复发并右侧胸

膜及右肾转移。

讨论　纤维组织细胞瘤是起源于兼性纤维母细胞，具有向

纤维母细胞及组织细胞双向分化的能力，主要是向组织细胞分

化为主［１］。其组织学具有多样性，主要为多形性或纤维性和组

织细胞呈特征性的编织状排列；按照其组织学表现可以分为多

形性型、黏液样型、巨细胞型、炎症性型［２］。而恶性纤维组织细

胞肉瘤其起源、形态结构、生物学行为均符合一般的肉瘤，又称

为纤维组织细胞肉瘤。该肿瘤多见于５０岁以上中老年人，青

少年少见。发病部位最常见于四肢、躯干等的深部及腹膜后

区，也见于肺、胸壁、下腔静脉、纵隔等部位。临床上早期常无

症状，当肿瘤长到一定程度并压迫周围脏器或大血管时，可出
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